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١
  ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﯿﺴﻢ اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ و ﭘﺮوﺗﺌﯿﻨﻬﺎ
  ﻣﻘﺪﻣﻪ:
  اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ ﺳﻪ ﻧﻘﺶ ﻣﻬﻢ را در ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﯿﺴﻢ ﺑﺮ ﻋﻬﺪه دارﻧﺪ: 
  ( ﺳﻮﺑﺴﺘﺮاي ﻻزم ﺟﻬﺖ ﺳﻨﺘﺰ ﭘﺮوﺗﺌﯿﻦ ﻫﺴﺘﻨﺪ.1
  ﮔﺬارﻧﺪ.( ﻧﯿﺘﺮوژن را ﺟﻬﺖ ﺳﻨﺘﺰ ﺳﺎﯾﺮ ﺗﺮﮐﯿﺒﺎت ﻧﯿﺘﺮوژن دار در اﺧﺘﯿﺎر ﻣﯽ2
ﺳﺎزﻫﺎﯾﯽ ﺑﺮاي ﺗﻮﻟﯿﺪ ﮐﻨﻨﺪ , ﮐﻪ ﻋﻠﺖ آن ﻗﺎﺑﻠﯿﺖ ﺗﺒﺪﯾﻞ اﯾﻦ ﺗﺮﮐﯿﺒﺎت ﺑﻪ ﭘﯿﺶژي ﺗﻮﻟﯿﺪ ﻣﯽ( ﺑﻪ ﻋﻨﻮان ﯾﮏ ﻣﺎده ﺳﻮﺧﺘﯽ ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺰه ﺷﺪه و اﻧﺮ3
  ﺗﻮان ﺑﻪ ﺳﻪ ﮔﺮوه ﺗﻘﺴﯿﻢ ﻧﻤﻮد : ﺑﺎﺷﺪ. ﺑﻪ ﻫﻤﯿﻦ ﻋﻠﺖ و ﺑﺮ اﯾﻦ اﺳﺎس اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ را ﻣﯽﮐﺮﺑﻮﻫﯿﺪراﺗﻬﺎ و ﻟﯿﭙﯿﺪﻫﺎ ﻣﯽ
اي ﭼﺮﺧﻪ ﯾﺎ ﯾﮑﯽ از ﺗﺮﮐﯿﺒﺎت واﺳﻄﻪ ﭘﯿﺮوواتﺗﺒﺪﯾﻞ ﺑﻪ اي ﮐﻪ ﭘﺲ از ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺰه ﺷﺪن اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ آﻣﯿﻨﻪ ﮔﻠﻮﮐﻮژﻧﯿﮏ :اﺳﯿﺪﻫﺎي 
را دارﻧﺪ,  ﮐﺮﺑﻮﻫﯿﺪراتﮐﻪ ﻫﻤﮕﯽ ﻗﺎﺑﻠﯿﺖ ﺗﺒﺪﯾﻞ ﺷﺪن ﺑﻪ  (اﮔﺰاﻟﻮاﺳﺘﺎتو  ﻓﻮﻣﺎرات,  Aﮐﻮﺳﻮﮐﺴﯿﻨﯿﻞ,  ﮐﺘﻮﮔﻠﻮﺗﺎرات-α)ﮐﺮﺑﺲ 
 ﺪ.ﻧﺷﻮﻣﯽ ﻧﺎﻣﯿﺪهآﻣﯿﻨﻪ ﮔﻠﻮﮐﻮژﻧﯿﮏ ﻫﺎياﺳﯿﺪﮔﺮدﻧﺪ , 
ز اي ﮐﻪ ﭘﺲ ااﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ : آﻣﯿﻨﻪ ﮐﺘﻮژﻧﯿﮏ :اﺳﯿﺪﻫﺎي 
ﺳﺎز ﭼﺮﺑﯿﻬﺎ( )ﭘﯿﺶ Aﮐﻮﺳﺘﯿﻞاﺗﺒﺪﯾﻞ ﺑﻪ  ﺗﻨﻬﺎ ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺰه ﺷﺪن
 ﮔﺮدﻧﺪ 
اﺳﯿﺪﻫﺎي  آﻣﯿﻨﻪ ﮔﻠﻮﮐﻮژﻧﯿﮏ و ﮐﺘﻮژﻧﯿﮏ :اﺳﯿﺪﻫﺎي 
اي ﻫﺴﺘﻨﺪ ﻫﻢ ﻗﺎﺑﻠﯿﺖ ﺗﻮﻟﯿﺪ ﻗﻨﺪ و ﻫﻢ ﭼﺮﺑﯽ را دارﻧﺪ آﻣﯿﻨﻪ
 )ﺟﺪول زﯾﺮ(.
  
از آﻧﺠﺎﯾﯽ ﮐﻪ اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ ﻣﻨﺒﻊ اﺻﻠﯽ ﻧﯿﺘﺮوژن ﺑﺮاي راﻫﻬﺎي آﻧﺎﺑﻮﻟﯿﮏ 
اﻧﺠﺎم ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﯿﺴﻢ ﺑﺎﯾﺪ ﺑﻄﻮر داﺋﻢ در دﺳﺘﺮس ﺑﺎﺷﻨﺪ. ﺑﻪ ﻫﺮﺣﺎل  ﺑﺎﺷﻨﺪ, ﺑﺮايﻣﯽ
ﺗﻮاﻧﻨﺪ ﺟﻬﺖ ﻣﺼﺎرف ﺑﺮﺧﻼف ﮐﺮﺑﻮﻫﯿﺪراﺗﻬﺎ و ﻟﯿﭙﯿﺪﻫﺎ, اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ ﻧﻤﯽ
  آﯾﻨﺪه ذﺧﯿﺮه ﺷﻮﻧﺪ, ﺑﻨﺎﺑﺮاﯾﻦ ﺑﺎﯾﺪ ﺑﻄﻮر ﻣﻨﻈﻢ از ﻃﺮﯾﻖ رژﯾﻢ ﻏﺬاﯾﯽ ﺗﺎﻣﯿﻦ ﺷﻮﻧﺪ.
  
  
  
  ﻣﻨﺎﺑﻊ ﺗﺎﻣﯿﻦ اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ در ﺑﺪن:
 اﯾﯽﭘﺮوﺗﺌﻮﻟﯿﺰ ﭘﺮوﺗﺌﯿﻨﻬﺎي ﻏﺬ .1
ﺷﻮﻧﺪ. ﭘﭙﺴﯿﻦ ﺑﻪ ﺷﮑﻞ ﺗﺠﺰﯾﻪ ﻣﯽﺑﺎ ﻫﻤﮑﺎري ﭘﺮوﺗﺌﺎزﻫﺎي ﮔﻮارﺷﯽ و ﻣﺤﯿﻂ ﻣﻨﺎﺳﺐ )اﺳﯿﺪي ﻣﻌﺪه و ﻗﻠﯿﺎﯾﯽ روده( ﺑﻪ اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ  ﭘﺮوﺗﺌﯿﻨﻬﺎي ﻏﺬاﯾﯽ
ﺮدد. ﺗﺮﯾﭙﺴﯿﻦ, ﮔﺮﯾﻖ اﺗﻮﮐﺎﺗﺎﻟﯿﺘﯿﮏ)ﺗﻮﺳﻂ ﺧﻮد ﭘﭙﺴﯿﻦ( ﺑﻪ ﺷﮑﻞ ﻓﻌﺎل ﺗﺒﺪﯾﻞ ﻣﯽاﺳﯿﺪي ﻣﻌﺪه و ﯾﺎ ﺑﻪ ﻃ Hpﭘﭙﺴﯿﻨﻮژن از ﺳﻠﻮﻟﻬﺎي اﺻﻠﯽ ﻣﻌﺪه ﺗﺮﺷﺢ ﺷﺪه و در 
ﺗﻮﺳﻂ ﯿﺰ ﺑﻪ ﺷﮑﻞ ﻏﯿﺮﻓﻌﺎل ﺗﻮﺳﻂ ﭘﺎﻧﮑﺮاس ﺑﺪاﺧﻞ روده ﺗﺮﺷﺢ ﻣﯿﮕﺮدﻧﺪ. ﺗﺒﺪﯾﻞ ﺗﺮﯾﭙﺴﯿﻨﻮژن ﺑﻪ ﺗﺮﯾﭙﺴﯿﻦ ﮐﯿﻤﻮﺗﺮﯾﭙﺴﯿﻦ, اﻻﺳﺘﺎز و ﮐﺮﺑﻮﮐﺴﯽ ﭘﭙﺘﯿﺪازﻫﺎ ﻧ
ﺳﺎزي ﻓﻌﺎلآﻧﺘﺮوﭘﭙﺘﯿﺪاز )آﻧﺘﺮوﮐﯿﻨﺎز( ﻣﺨﺎط دوازدﻫﻪ و ﯾﺎ ﺑﻄﺮﯾﻖ اﺗﻮﮐﺎﺗﺎﻟﯿﺘﯿﮏ )ﺗﻮﺳﻂ ﺧﻮد ﺗﺮﯾﭙﺴﯿﻦ( ﺻﻮرت ﮔﺮﻓﺘﻪ و ﺳﭙﺲ ﺗﺮﯾﭙﺴﯿﻦ ﺳﺒﺐ 
اﯾﻦ ﺳﻠﻮﻟﻬﺎ  ﭘﭙﺘﯿﺪازﻫﺎ در داﺧﻞﮔﺮدد. آﻣﯿﻨﻮﭘﭙﺘﯿﺪازﻫﺎ در ﺳﻄﺢ ﻣﺠﺮاﯾﯽ ﺳﻠﻮﻟﻬﺎي اﭘﯿﺘﻠﯿﺎل روده و ديﭘﭙﺘﯿﺪازﻫﺎ ﻣﯽ, ﭘﺮواﻻﺳﺘﺎز و ﭘﺮوﮐﺮﺑﻮﮐﺴﯽ ﮐﯿﻤﻮﺗﺮﯾﭙﺴﯿﻨﻮژن
 ﭘﺲ از ﻫﺮ وﻋﺪه ﻏﺬاﯾﯽ ﺣﺎوي ﭘﺮوﺗﺌﯿﻦ ﻋﻠﺖ ﺑﺎﺷﺪ , ﺑﻪ ﻫﻤﯿﻦﭘﭙﺘﯿﺪﻫﺎ و ﺗﺒﺪﯾﻞ آﻧﻬﺎ ﺑﻪ اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ آزاد ﻣﯽﭘﭙﺘﯿﺪازﻫﺎ ﻫﯿﺪروﻟﯿﺰ دي. ﻋﻤﻞ ديوﺟﻮد دارﻧﺪ
  ﺷﻮد.در ﺳﯿﺎﻫﺮگ ﺑﺎب دﯾﺪه ﻣﯽﺗﻨﻬﺎ اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ آزاد 
ﺑﺎﺷﺪ ﮐﻪ اﻟﺒﺘﻪ ﻧﻮزادان ﺧﯿﻠﯽ )ﻣﺎﻧﻨﺪ: اﯾﻤﻮﻧﻮﮔﻠﺒﻮﻟﯿﻨﻬﺎ( ﻣﯽ ﻗﺎدر ﺑﻪ ﺟﺬب ﺑﻌﻀﯽ از ﭘﺮوﺗﺌﯿﻨﻬﺎ ﺑﺼﻮرت دﺳﺖ ﻧﺨﻮرده روده ﺟﻨﯿﻦ ﯾﺎ ﻧﻮزاد :ءاﺳﺘﺜﻨﺎ
    دﻫﻨﺪ.ﺪ( اﯾﻦ ﺗﻮاﻧﺎﯾﯽ را از دﺳﺖ ﻣﯽﺳﺎﻋﺖ از زﻣﺎن ﺗﻮﻟ 84ﺳﺮﯾﻊ)ﺗﻘﺮﯾﺒﺎ ﭘﺲ از 
-Lﺑﺎﺷﺪ. ﺳﯿﺴﺘﻤﻬﺎي ﻣﺨﺘﻠﻔﯽ ﺑﺮاي ﺟﺬب ﺮدش ﺧﻮن اﺣﺘﻤﺎﻻ ﻣﺸﺎﺑﻪ ﺟﺬب ﮔﻠﻮﮐﺰ ﻣﯽﻣﮑﺎﻧﯿﺴﻤﻬﺎي اﻧﺘﻘﺎل اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ از ﻣﺠﺮاي روده ﺑﻪ ﮔ
ﻧﻤﺎﯾﻨﺪ در زﯾﺮ آورده ﺷﺪه اﺳﺖ. ﻫﺮ ﮐﻪ ﺑﺼﻮرت ﻓﻌﺎل ﻋﻤﻞ ﻣﯽآﻣﯿﻨﻪ ﺑﺮﺧﯽ از ﺳﯿﺴﺘﻤﻬﺎي ﻣﻬﻢ اﻧﺘﻘﺎل اﺳﯿﺪﻫﺎيآﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪﻫﺎ و ﭘﭙﺘﯿﺪﻫﺎي ﮐﻮﭼﮏ وﺟﻮد دارد. 
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٢
ﮔﺮدد ﮐﻪ در ﺟﻔﺖ ﻣﯽ aN(+)دﻫﻨﺪ ﮐﻪ از ﻟﺤﺎظ ﺳﺎﺧﺘﺎري ﻣﺸﺎﺑﻪ ﺑﺎﺷﻨﺪ. اﻧﺘﻘﺎل آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪﻫﺎ ﻣﻌﻤﻮﻻ ﺑﺎ اﻧﺘﻘﺎل ﺳﺪﯾﻢاي را اﻧﺘﻘﺎل ﻣﯽﯾﮏ از ﺳﯿﺴﺘﻤﻬﺎ اﺳﯿﺪآﻣﯿﻨﻪ
  ﻧﻤﺎﯾﺪ)اﻧﺘﻘﺎل ﻓﻌﺎل ﺛﺎﻧﻮﯾﻪ(.ﺘﻘﻞ ﻣﯽ, ﺳﺪﯾﻢ را ﺑﻪ ﺑﯿﺮون ﻣﻨ esaPTA(-aN+-K+)ﭘﺘﺎﺳﯿﻢ -ﻣﺮﺣﻠﻪ ﺑﻌﺪي و در ﺳﻤﺖ دﯾﮕﺮ ﺳﻠﻮل ﭘﻤﭗ ﺳﺪﯾﻢ
  ( alA , reS , rhT)ﻣﺎﻧﻨﺪ:  ( ﺳﯿﺴﺘﻢ اﻧﺘﻘﺎﻟﯽ ﺑﺮاي اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ ﮐﻮﭼﮏ ﺧﻨﺜﯽ1
  (elI , ueL , laV , ryT , prT , ehP)ﻣﺎﻧﻨﺪ:  و اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ آروﻣﺎﺗﯿﮏ ﺧﻨﺜﯽ ﺑﺰرگﺳﯿﺴﺘﻢ اﻧﺘﻘﺎﻟﯽ ﺑﺮاي اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ  (2
  (grA , syL , nrO , syCو ﺳﯿﺴﺘﺌﯿﻦ )ﻣﺎﻧﻨﺪ:  ﺑﺎزيﺳﯿﺴﺘﻢ اﻧﺘﻘﺎﻟﯽ ﺑﺮاي اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ  (3
  (psA , ulG)ﻣﺎﻧﻨﺪ:  ﺳﯿﺴﺘﻢ اﻧﺘﻘﺎﻟﯽ ﺑﺮاي اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ اﺳﯿﺪي (4
 )ylG(و ﮔﻼﯾﺴﯿﻦ )orP(ﺳﯿﺴﺘﻢ اﻧﺘﻘﺎﻟﯽ ﺑﺮاي اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ ﭘﺮوﻟﯿﻦ (5
 
ﺷﺮح داده ﺷﺪه اﺳﺖ.  دﯾﮕﺮ ﺮﺧﯽ از ﭘﭙﺘﯿﺪﻫﺎي ﮐﻮﭼﮏ, ﯾﮏ ﺳﯿﺴﺘﻢ واﺑﺴﺘﻪ ﺑﻪ ﮔﻠﻮﺗﺎﺗﯿﻮن ﻧﯿﺰ ﺑﺮاي ﺟﺬب اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ و ﺑﻋﻼوه ﺑﺮ ﺳﯿﺴﺘﻤﻬﺎي ﻣﺬﮐﻮر 
و ﭼﻨﺪﯾﻦ آﻧﺰﯾﻢ دﯾﮕﺮ داﺧﻞ ﺳﻠﻮﻟﯽ و  ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻞ ﺗﺮاﻧﺴﻔﺮاز- γﯾﺎ  «زﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻞ ﺗﺮاﻧﺲ ﭘﭙﺘﯿﺪا- γ » ﺑﻨﺎمﯾﮏ آﻧﺰﯾﻢ ﻣﺘﺼﻞ ﺑﻪ ﻏﺸﺎء  ﺑﺎ ﮐﻤﮏاﯾﻦ ﺳﯿﺴﺘﻢ 
  ﮔﺮدد.... ﻣﯽﺑﺎﻋﺚ اﻧﺘﻘﺎل آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪﻫﺎ و ﻣﻌﺮوف اﺳﺖ  ﭼﺮﺧﻪ ﮔﺎﻣﺎ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻞاي ﮐﻪ ﺑﻪ در ﻃﯽ ﯾﮏ واﮐﻨﺶ ﭼﺮﺧﻪ
ﻀﻮ اﻧﺘﻘﺎل آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪﻫﺎ از ﻋﺮض ﻏﺸﺎﻫﺎي ﺳﻠﻮﻟﯽ ﺑﺮاي ﺟﺬب ﮔﻮارﺷﯽ و ﺑﺎزﺟﺬب ﮐﻠﯿﻮي آﻧﻬﺎ ﻣﻬﻢ اﺳﺖ. در اﻏﻠﺐ ﻣﻮارد ﻣﮑﺎﻧﯿﺴﻢ اﻧﺘﻘﺎﻟﯽ در اﯾﻦ دو ﻋ
ﺑﺎﺷﺪ. از اﯾﻨﺮو ﻧﺘﯿﺠﻪ ﻣﯽ اﻧﺘﻘﺎل دﻫﻨﺪه ﻫﻤﺮاه ﺑﺎ ﻫﺮ دو دﻓﻊ ﮔﻮارﺷﯽ و ﮐﻠﯿﻮي ﯾﮏ آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪ ﯾﺎ ﮔﺮوﻫﯽ از آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪﻫﺎﻣﺸﺎﺑﻪ ﺑﻮده و اﺧﺘﻼل در ﯾﮏ ﺳﯿﺴﺘﻢ 
  ﯾﺎﺑﺪ. ﺑﻪ ﺻﻮرت آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪوري و ﺳﻮءﺟﺬب آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪ ﺗﻈﺎﻫﺮ ﻣﯽاﺧﺘﻼل 
  
 ﺗﺨﺮﯾﺐ ﭘﺮوﺗﺌﯿﻨﻬﺎي داﺧﻠﯽ .2
  ﺷﻮﻧﺪ)ﻧﻮﺳﺎزي ﭘﺮوﺗﺌﯿﻨﯽ(. اﯾﻦ ﻧﻮﺳﺎزي در ﺑﺎﻓﺖ ﻋﻀﻼﻧﯽ ﺑﯿﺸﺘﺮ اﺳﺖ.ﯾﮏ درﺻﺪ از ﭘﺮوﺗﺌﯿﻨﻬﺎي ﺑﺪن ﺗﺠﺰﯾﻪ و ﻣﺠﺪدا ﺳﻨﺘﺰ ﻣﯽروزاﻧﻪ ﺣﺪود 
  
 ﺑﯿﻮﺳﻨﺘﺰ اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ .3
ﺑﻪ ﻣﻘﺎدﯾﺮ ﮐﺎﻓﯽ ﻗﺎﺑﻞ ﺳﻨﺘﺰ  ﺗﯿﺮوزﯾﻦو  ﭘﺮوﻟﯿﻦ, آﺳﭙﺎراژﯾﻦ, آﺳﭙﺎرﺗﺎت, ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦ, ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت, آﻻﻧﯿﻦ, ﺳﯿﺴﺘﺌﯿﻦ, ﺳﺮﯾﻦ, ﮔﻼﯾﺴﯿﻦه اﺳﯿﺪآﻣﯿﻨﻪ ﺷﺎﻣﻞ: د
ﻪ ﺑﺎﺷﺪ, ﻟﺬا ﺑﭘﺎﯾﯿﻦ ﻣﯽ ﻬﺎوﻟﯽ ﻇﺮﻓﯿﺖ ﺑﺪن ﺑﺮاي ﺳﻨﺘﺰ آﻧ ﻨﺪﺴﺘﻫﺳﻨﺘﺰ ﻧﯿﺰ ﻗﺎﺑﻞ ﻫﯿﺴﺘﯿﺪﯾﻦو  آرژﯾﻨﯿﻦآﻣﯿﻨﻪ ﻫﺎياﺳﯿﺪﺷﻮﻧﺪ. ﻧﺎﻣﯿﺪه ﻣﯽ ﻏﯿﺮﺿﺮوريﻫﺴﺘﻨﺪ و 
اﺳﯿﺪآﻣﯿﻨﻪ دﯾﮕﺮ  ﻫﺸﺖﺪ. ﻧﺗﻮﺳﻂ ﻣﻮاد ﻏﺬاﯾﯽ ﺗﺎﻣﯿﻦ ﮔﺮد اﻓﺰاﯾﺶ ﻧﯿﺎز )ﺑﭽﻪ ﻫﺎي در ﺣﺎل رﺷﺪ و ﺧﺎﻧﻤﻬﺎي ﺑﺎردار( ﺑﺎﯾﺪدر ﻣﻮاﻗﻊ  ﺿﺮوريﻧﯿﻤﻪ ﻋﻨﻮان
ﻫﺎي ز واﺳﻄﻪﮔﺮدﻧﺪ و ﻣﺎﺑﻘﯽ آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪﻫﺎي ﻏﯿﺮﺿﺮوري اﺗﯿﺮوزﯾﻦ از آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪﻫﺎي ﺿﺮوري اﯾﺠﺎد ﻣﯽ ﺳﯿﺴﺘﺌﯿﻦ و آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪﻫﺎي ﻫﺴﺘﻨﺪ. ﺿﺮوري
  ﮔﺮدﻧﺪ. آﻣﻔﯿﺒﻮﻟﯿﮏ ﺳﺎﺧﺘﻪ ﻣﯽ
  
  اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ  ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﯿﺴﻢواﮐﻨﺸﻬﺎي ﻣﻬﻢ در 
ﻫﺎي آﻣﻔﯿﺒﻮﻟﯿﮏ و ﺣﺘﯽ آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪﻫﺎ ﯾﺎ اﻧﺘﻘﺎل ﮔﺮوه آﻣﯿﻦ ﺑﺮ روي واﺳﻄﻪ ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﯿﺴﻢ)ﺳﺎﺧﺖ و ﺗﺨﺮﯾﺐ( آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪﻫﺎ ﻣﺴﺘﻠﺰم ﺑﺮداﺷﺘﻪ ﺷﺪن ﮔﺮوه آﻣﯿﻦ از
  ﮔﺮوه آﻣﯿﻦ وﺟﻮد دارد:ﺑﺎﺷﺪ. ﺑﻨﺎﺑﺮاﯾﻦ ﭼﻨﺪ ﻧﻮع واﮐﻨﺶ در ﺳﻠﻮﻟﻬﺎ ﺑﺮاي ﺑﺮداﺷﺖ ﺟﺪﯾﺪ( ﻣﯽآﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪﻫﺎي دﯾﮕﺮ )ﺟﻬﺖ ﺗﻮﻟﯿﺪ آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪﻫﺎي 
   : آﻣﯿﻨﺎﺳﯿﻮن( واﮐﻨﺸﻬﺎي ﺗﺮاﻧﺲاﻟﻒ
آﻣﯿﻦ ﯾﮏ آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪ ﺑﻪ -α  , ﮔﺮوهدر اﯾﻦ واﮐﻨﺸﻬﺎ 
ﺷﻮد و ﺑﺪﯾﻦ ﻃﺮﯾﻖ ﯾﮏ ي ﯾﮏ ﮐﺘﻮاﺳﯿﺪ ﻣﻨﺘﻘﻞ ﻣﯽ αﮐﺮﺑﻦ 
ﻬﺎي واﮐﻨﺸآﯾﺪ. آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪ و ﯾﮏ ﮐﺘﻮاﺳﯿﺪ ﺟﺪﯾﺪ ﺑﻮﺟﻮد ﻣﯽ
ز آﻣﯿﻨﺎﺗﺮاﻧﺲﺗﻮﺳﻂ آﻧﺰﯾﻤﻬﺎي  آﻣﯿﻨﺎﺳﯿﻮنﺗﺮاﻧﺲ
ﺷﻮﻧﺪ. ﺷﻮﻧﺪ( ﻣﺨﺘﻠﻔﯽ ﮐﺎﺗﺎﻟﯿﺰ ﻣﯽ)آﻣﯿﻨﻮﺗﺮاﻧﺴﻔﺮاز ﻧﯿﺰ ﻧﺎﻣﯿﺪه ﻣﯽ
و ﮐﻮآﻧﺰﯾﻢ  زﻫﺎ ﻣﺸﺎﺑﻪ ﺑﻮدهآﻣﯿﻨﺎﺗﺮاﻧﺲﻣﮑﺎﻧﯿﺴﻢ ﻋﻤﻞ ﮐﻠﯿﻪ 
ﻓﺴﻔﺎت ﺑﻪ ﻋﻨﻮان ﯾﮏ ﻣﺎده ﺣﺪ واﺳﻂ ﺴﺎلﭘﯿﺮﯾﺪوﮐآﻣﯿﻨﺎﺳﯿﻮن ﺑﺎﺷﺪ. در ﻃﯽ واﮐﻨﺶ ﺗﺮاﻧﺲﻣﯽ )PLP(ﻓﺴﻔﺎتﭘﯿﺮﯾﺪوﮐﺴﺎلﯾﻌﻨﯽ  6Bوﯾﺘﺎﻣﯿﻦ آﻧﻬﺎ ﻣﺸﺘﻘﯽ از 
  ﺑﺎﺷﺪ.ﮐﻮآﻧﺰﯾﻢ ﭼﻨﺪﯾﻦ واﮐﻨﺶ دﯾﮕﺮ ﻧﯿﺰ ﻣﯽ PLP(. ﺑﺎﻻ -1)ﺷﮑﻞ ﻧﻤﺎﯾﺪدر اﻧﺘﻘﺎل ﮔﺮوه آﻣﯿﻦ ﺷﺮﮐﺖ ﻣﯽ
ﻧﯿﺰ آﻣﯿﻦ ﻣﺮﺑﻮط ﺑﻪ آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪ اورﻧﯿﺘﯿﻦ - δﺑﻪ ﻋﻨﻮان ﻣﺜﺎل ﮔﺮوه آﻣﯿﻦ ﻧﯿﺴﺖ. - αآﻣﯿﻨﺎﺳﯿﻮن ﻓﻘﻂ ﻣﺨﺘﺺ ﮔﺮوﻫﻬﺎي  واﮐﻨﺸﻬﺎي ﺗﺮاﻧﺲ ﺗﻮﺟﻪ:
  ﺳﺎزد.آﻟﺪﺋﯿﺪ ﻣﯽﺳﻤﯽ-γﺷﻮد و ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت ﻧﺲ آﻣﯿﻨﻪ ﻣﯽﺑﻪ ﺳﺎدﮔﯽ ﺗﺮ
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٣
   :آﻣﯿﻨﺎﺳﯿﻮنب( واﮐﻨﺸﻬﺎي د
  ﮔﺮوه ﻗﺎﺑﻞ ﺗﻘﺴﯿﻢ ﻫﺴﺘﻨﺪ:  ﭼﻨﺪﺑﺮﺣﺴﺐ ﻧﻮع واﮐﻨﺶ ﺑﻪ 
ﮐﻨﺪ. اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ دﯾﮕﺮ, ﮔﺮوه آﻣﯿﻦ آﻣﯿﻨﻪ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت در اﯾﻦ ﻧﻮع واﮐﻨﺶ ﺷﺮﮐﺖ ﻣﯽاﻏﻠﺐ اﺳﯿﺪ  : آﻣﯿﻨﺎﺳﯿﻮن اﮐﺴﯿﺪاﺗﯿﻮد 
واﮐﻨﺸﻬﺎ ﺑﻪ ﻧﻮﺑﻪ ﺧﻮد ﺑﻪ دو ﻧﻮع  اﯾﻦ ﮐﻨﺪ.اﻧﺘﻘﺎل داده و ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت ﺗﻮﻟﯿﺪي در اﯾﻦ واﮐﻨﺶ ﺷﺮﮐﺖ ﻣﯽ ﮐﺘﻮﮔﻠﻮﺗﺎرات-αﺧﻮد را ﺑﻪ  
  ﻗﺎﺑﻞ ﺗﻘﺴﯿﻢ ﻫﺴﺘﻨﺪ: 
ﻣﻬﻤﺘﺮﯾﻦ آﻧﺰﯾﻤﻬﺎﯾﯽ ﮐﻪ اﯾﻦ ﻧﻮع واﮐﻨﺶ را ﮐﻪ  : دآﻣﯿﻨﺎﺳﯿﻮن اﮐﺴﯿﺪاﺗﯿﻮ ﺑﺎ ﻣﺼﺮف اﮐﺴﯿﮋن( 1
  : (روﺑﺮو -2ﮐﻨﻨﺪ ﻋﺒﺎرﺗﻨﺪ از )ﺷﮑﻞﮐﺎﺗﺎﻟﯿﺰ ﻣﯽ
ﮐﻪ  )ﺑﺠﺰ آﻧﻬﺎﯾﯽ آﻣﯿﻨﻪ ياﮐﺴﯿﺪﮐﻨﻨﺪه اﻏﻠﺐ اﺳﯿﺪﻫﺎ : آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪاﮐﺴﯿﺪاز-L 
 ﻫﺴﺘﻨﺪ(. HOﺣﺎوي 
ﻫﺎي ﺗﻮﻟﯿﺪي ﺗﻮﺳﻂ آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪ -D اﮐﺴﯿﺪﮐﻨﻨﺪه ﺗﻤﺎم : آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪ اﮐﺴﯿﺪاز-D 
 ﻏﺬاﯾﯽ و ﮔﻼﯾﺴﯿﻦ. اي ﯾﺎ ﻣﻮﺟﻮد در رژﯾﻢﺑﺎﮐﺘﺮﯾﻬﺎي روده
  ﯿﺰﮐﻨﻨﺪه اﯾﻦ واﮐﻨﺶ: ﻣﻬﻤﺘﺮﯾﻦ آﻧﺰﯾﻢ ﮐﺎﺗﺎﻟ:   اﮐﺴﯿﺪاﺗﯿﻮ ﺑﻮﺳﯿﻠﻪ آﻧﺰﯾﻤﻬﺎي دﻫﯿﺪروژﻧﺎزدآﻣﯿﻨﺎﺳﯿﻮن( 2
آﻧﺰﯾﻢ ﺑﯿﺸﺘﺮﯾﻦ  اﯾﻦ :HDG() ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت دﻫﯿﺪروژﻧﺎز 
 PTGو PDAﻓﻌﺎﻟﯿﺖ را در ﮐﺒﺪ و ﮐﻠﯿﻪ دارد و ﺗﻮﺳﻂ 
 ﺷﻮد.ﻣﻬﺎر ﻣﯽ HDANو  PTGو  PTAﻓﻌﺎل و ﺗﻮﺳﻂ 
PDAN+ ,اﯾﻦ آﻧﺰﯾﻢ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ اﯾﻨﮑﻪ از ﻫﺮدو ﮐﻮآﻧﺰﯾﻢ 
 ﻻ(.ﺑﺎ - 3ﮐﻨﺪ ﯾﮏ آﻧﺰﯾﻢ ﻣﻨﺤﺼﺮ ﺑﻪ ﻓﺮد اﺳﺖ )ﺷﮑﻞاﺳﺘﻔﺎده ﻣﯽ  DAN+
و  )nlG(اﯾﻦ ﻧﻮع واﮐﻨﺶ ﺗﻨﻬﺎ ﺑﺮ روي ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦ : )واﮐﻨﺸﻬﺎي ﺑﺮداﺷﺖ ﮔﺮوه آﻣﯿﺪي( آﻣﯿﻨﺎﺳﯿﻮن ﻫﯿﺪروﻟﯿﺰيد 
  ﮔﺮدد.اﻧﺠﺎم ﺷﺪه و ﺑﺎﻋﺚ ﺟﺪاﺷﺪن ﮔﺮوه آﻣﯿﻦ زﻧﺠﯿﺮه ﺟﺎﻧﺒﯽ آﻧﻬﺎ ﻣﯽ )nsA(آﺳﭙﺎراژﯾﻦ
  
  
  اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ ﻏﯿﺮﺿﺮوري ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﯿﺴﻢ
ﻧﻘﺶ ﻣﺤﻮري در ﺳﺎﺧﺖ اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ دارﻧﺪ. آﻧﻬﺎ ﺑﺎ ﮐﻤﮏ ﻫﻢ ﯾﻮن  آﻣﯿﻨﺎزﻫﺎﺗﺮاﻧﺲو  ﺎزﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦ ﺳﻨﺘﺘ,  ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت دﻫﯿﺪروژﻧﺎزآﻧﺰﯾﻤﻬﺎي 
  ﮐﻨﻨﺪ. آﻣﯿﻦ در اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ ﻣﺨﺘﻠﻒ ﺗﺒﺪﯾﻞ ﻣﯽ- αآﻣﻮﻧﯿﻮم ﻣﻌﺪﻧﯽ را ﺑﻪ ﻧﯿﺘﺮوژن آﻟﯽ 
 )HDG(ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت دﻫﯿﺪروژﻧﺎزﮐﺘﻮﮔﻠﻮﺗﺎرات ﺗﺤﺖ ﺗﺎﺛﯿﺮ -αآﻣﯿﻨﺎﺳﯿﻮن اﺣﯿﺎﯾﯽ  ( ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت:1)
ﺧﺖ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت , ﯾﮑﯽ از ﻧﺨﺴﺘﯿﻦ ﻣﺮاﺣﻞ ﮐﻠﯿﺪي در ﺳﺎ-Lﮐﻨﺶ ﻋﻼوه ﺑﺮ اﯾﺠﺎد ﯾﻦ واﺷﻮد. ااﻧﺠﺎم ﻣﯽ
- αﻪ ﻫﻢ ﺑﺎﻋﺚ ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺰه ﺷﺪن ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت ﺑ ﺑﺮﮔﺸﺖ. واﮐﻨﺶ ﺑﺴﯿﺎري از اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ اﺳﺖ
ﺑﺎ ﺗﺒﺪﯾﻞ ﺷﺪن آن ﺑﻪ  آﻣﯿﻨﻮﺗﺮاﻧﺴﻔﺮاز ﻫﻤﭽﻨﯿﻦ ﺳﻨﺘﺰ و ﺗﺨﺮﯾﺐ آن ﺗﻮﺳﻂ آﻧﺰﯾﻢ  .ﮔﺮددﻣﯽ ﮐﺘﻮﮔﻠﻮﺗﺎرات
  (.3)ﺷﮑﻞ ﮔﯿﺮدﺲ( ﺻﻮرت ﻣﯽﮐﺘﻮﮔﻠﻮﺗﺎرات )و ﺑﺎﻟﻌﮑ-α
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۴
ﺳﺎﺧﺖ آن از ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت ﺑﻪ  ( ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦ:2) 
. اﯾﻦ ﮔﯿﺮدﺻﻮرت ﻣﯽ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦ ﺳﻨﺘﺘﺎزﮐﻤﮏ 
 (.روﺑﺮو-4)ﺷﮑﻞﺑﺎﺷﺪواﮐﻨﺶ ﯾﮏ ﻃﺮﻓﻪ ﻣﯽ
واﮐﻨﺶ در ﺟﻬﺖ ﻋﮑﺲ ﺗﻮﺳﻂ آﻧﺰﯾﻢ دﯾﮕﺮي 
ﺑﺎﻋﺚ ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺰه ﺷﺪن ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦ  ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻨﺎزﺑﻨﺎم 
اﯾﻦ واﮐﻨﺶ ﻧﯿﺰ ﯾﮏ ﻃﺮﻓﻪ  ت ﻣﯿﮕﺮدد.ﺑﻪ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎ
  ﺑﺎﺷﺪ.ﻣﯽ
واﮐﻨﺶ ﺑﺮﮔﺸﺖ ﻫﻢ ﺑﺎﻋﺚ ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺰه ﺷﺪن آﻻﻧﯿﻦ ﺑﻪ  آﻻﻧﯿﻦ اﯾﺠﺎد ﻣﯿﮕﺮدد.,  آﻣﯿﻨﻮﺗﺮاﻧﺴﻔﺮازﺗﻮﺳﻂ آﻧﺰﯾﻢ  آﻣﯿﻨﺎﺳﯿﻮن ﭘﯿﺮواتاز ﺗﺮاﻧﺲ ( آﻻﻧﯿﻦ:3)
  ﮔﺮدد.ﭘﯿﺮوات ﻣﯽ
  
ﺮدد. واﮐﻨﺶ ﺑﺮﮔﺸﺖ ﻫﻢ ﮔاﯾﺠﺎد ﻣﯽ آﺳﭙﺎرﺗﺎت ,ﺎتاﮔﺰاﻟﻮاﺳﺘآﻣﯿﻨﺎﺳﯿﻮن از ﺗﺮاﻧﺲ ( آﺳﭙﺎرﺗﺎت:4)
  ﮔﺮدد.ﻣﯽاﮔﺰاﻟﻮاﺳﺘﺎت ﺑﻪ آﺳﭙﺎرﺗﺎت ﺑﺎﻋﺚ ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺰه ﺷﺪن 
  
ﺻﻮرت ﮔﺮﻓﺘﻪ و  آﺳﭙﺎراژﯾﻦ ﺳﻨﺘﺘﺎزﺳﺎﺧﺖ آﺳﭙﺎراژﯾﻦ از آﺳﭙﺎرﺗﺎت ﺑﻪ ﮐﻤﮏ آﻧﺰﯾﻢ  ( آﺳﭙﺎراژﯾﻦ:5)
ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت ﺑﻪ ﻋﻨﻮان ﺑﻪ ﺟﺎي ﯾﻮن آﻣﻮﻧﯿﻮم آزاد از  در اﯾﻨﺠﺎ ﺑﺎﺷﺪ ﺑﺎ اﯾﻦ ﺗﻔﺎوت ﮐﻪﺷﺒﯿﻪ ﺳﺎﺧﺖ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦ ﻣﯽ
ﺗﺠﺰﯾﻪ آﺳﭙﺎراژﯾﻦ ﺑﻪ آﺳﭙﺎرﺗﺎت ﺗﻮﺳﻂ آﻧﺰﯾﻢ دﯾﮕﺮي ﺑﻪ ﻧﺎم آﺳﭙﺎراژﯾﻨﺎز  ﮔﺮدد.ﻣﻨﺒﻊ ﻧﯿﺘﺮوژن اﺳﺘﻔﺎده ﻣﯽ
- اﯾﻦ دو واﮐﻨﺶ ﻧﯿﺰ ﯾﮏ ﻃﺮﻓﻪ ﻣﯽﺻﻮرت ﻣﯿﮕﯿﺮد. 
  ﺑﺎﺷﺪ.
  
  
  
  
  
ﻫﺎي ﮔﻠﯿﮑﻮﻟﯿﺰ ﺑﻪ اﯾﻦ آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪ از ﯾﮑﯽ از واﺳﻄﻪ ( ﺳﺮﯾﻦ:6)
)ﺑﺎ ﮐﻤﮏ آﻧﺰﯾﻢ  ﮔﻼﯾﺴﯿﻦو ﻫﻤﭽﻨﯿﻦ از  ﻓﺴﻔﻮﮔﻠﯿﺴﺮات-3ﻧﺎم 
-ﺳﺎﺧﺘﻪ ﺗﻮاﻧﺪ ﻣﯽ( ﮐﺒﺪي ﺳﺮﯾﻦ ﻫﯿﺪروﮐﺴﯽ ﻣﺘﯿﻞ ﺗﺮاﻧﺴﻔﺮاز
 ﺷﺪن آن ﺑﻪ ﮔﻼﯾﺴﯿﻦ ﺗﺒﺪﯾﻞ ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺰه ﺷﺪن آن ﻧﯿﺰ از ﻃﺮﯾﻖ ﺷﻮد. 
  ﮔﯿﺮد.ﺻﻮرت ﻣﯽﯾﺎ از ﻃﺮﯾﻖ ﺗﺒﺪﯾﻞ آن ﺑﻪ ﭘﯿﺮووات 
  
  
,  اﮔﺰﯾﻼتﮔﻠﯽﺳﻮﺑﺴﺘﺮاﻫﺎﯾﯽ ﻣﺎﻧﻨﺪ  ﮔﯿﺮد.از راﻫﻬﺎي ﮔﻮﻧﺎﮔﻮن ﺻﻮرت ﻣﯽﺳﻨﺘﺰ آن ( ﮔﻼﯾﺴﯿﻦ: 7)
ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺰه ﺷﺪن آن ﻧﯿﺰ از ﻃﺮﯾﻖ ﺗﺒﺪﯾﻞ ﺗﻮاﻧﻨﺪ ﺑﻪ ﮔﻼﯾﺴﯿﻦ ﺗﺒﺪﯾﻞ ﺷﻮﻧﺪ. ﻣﯽ اﮐﺴﯿﺪﮐﺮﺑﻦدي و ﮐﻮﻟﯿﻦ,  ﺳﺮﯾﻦ
ﮔﯿﺮد. ﺑﺎ اﯾﻦ ﺣﺎل ﻋﻘﯿﺪه ﺑﺮ اﯾﻦ اﺳﺖ ﮐﻪ ﻣﺴﯿﺮ اﺻﻠﯽ ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺴﻢ ﺳﭙﺲ ﺑﻪ ﭘﯿﺮووات اﻧﺠﺎم ﻣﯽآن ﺑﻪ ﺳﺮﯾﻦ و 
    ﺑﺎﺷﺪ. HN4+ OC ,2ﮔﻼﯾﺴﯿﻦ وﺳﺮﯾﻦ , ﺷﮑﺴﺘﻦ ﮔﻼﯾﺴﯿﻦ ﺑﻪ 
ﺑﺎﺷﺪ ﮐﻪ در آن دﻓﻊ در ﺗﻮﺑﻮﻟﻬﺎي ﮐﻠﯿﻪ ﻣﯽﻧﺎﺷﯽ از ﻧﻘﺺ ﺑﺎزﺟﺬب  اﺧﺘﻼﻟﯽ : ﮔﻠﯿﺴﯿﻨﻮري - اﻟﻒ
  ﺷﻮد. روزاﻧﻪ ﻣﻘﺎدﯾﺮ زﯾﺎدي ﮔﻼﯾﺴﯿﻦ در ادرار دﯾﺪه ﻣﯽ
- ﻮﻟﯿﺴﻢ ﮔﻼﯾﺴﯿﻦ ﻣﯽﮐﺎﺗﺎﺑﻧﻮﻋﯽ اﺧﺘﻼل ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﯿﮑﯽ ﻧﺎﺷﯽ از ﻧﻘﺺ در :  ﻫﯿﭙﺮاﮔﺰاﻟﻮري اوﻟﯿﻪ - ب
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۵
-ﻣﺮگ زودﻫﻨﮕﺎم ﻣﯽ ﻋﻔﻮﻧﺖ دﺳﺘﮕﺎه ادراري و ﺑﺪﻧﺒﺎل آن ﻫﯿﭙﺮﺗﺎﻧﺴﯿﻮن و در  ﻧﻬﺎﯾﺖ  ﺑﺎﺷﺪ. ﺑﻨﺎﺑﺮاﯾﻦ دﻓﻊ ﻣﻘﺎدﯾﺮ زﯾﺎدي از اﮔﺰاﻻت ﻣﻨﺠﺮ ﺑﻪ ﻧﻔﺮوﮐﻠﺴﯿﻨﻮز و
   ﮔﺮدد.
-ﺑﺎﻋﺚ اﯾﺠﺎد ﭘﺮوﻟﯿﻦ از ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت ﻣﯽ ﮔﺮدد. واﮐﻨﺸﻬﺎي ﺑﺮﮔﺸﺖ ﻧﯿﺰ ﺑﻄﻮر ﻣﺘﻘﺎﺑﻞﺗﺒﺪﯾﻞ ﻣﯽاﯾﻦ آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪ ﺑﺎ ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺰه ﺷﺪن ﺑﻪ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت  ( ﭘﺮوﻟﯿﻦ:8)
  ﮔﺮدد. 
  ﭘﺬﯾﺮد: ﺷﻮد. ﺗﺨﺮﯾﺐ آن ﻧﯿﺰ از دو ﻣﺴﯿﺮ اﻧﺠﺎم ﻣﯽﺳﺎﺧﺘﻪ ﻣﯽﻧﯿﻦ و ﺳﺮﯾﻦ اﯾﻦ اﺳﯿﺪآﻣﯿﻨﻪ از ﻣﺘﯿﻮ (ﺳﯿﺴﺘﺌﯿﻦ:9)
  ﻣﺴﯿﺮ ﻣﺴﺘﻘﯿﻢ اﮐﺴﯿﺪاﺗﯿﻮ )ﺳﯿﺴﺘﺌﯿﻦ ﺳﻮﻟﻔﯿﻨﺎت(. -1
  ﭘﯿﺮوات(.ﻣﺮﮐﺎﭘﺘﻮﭘﯿﺮوات ﯾﺎ ﺗﯿﻮل-3) آﻣﯿﻨﺎﺳﯿﻮنﻣﺴﯿﺮ ﺗﺮاﻧﺲ -2
ﯾﺎﻓﺖ  ﻣﺨﺘﻠﻒ اﻣﺎ ﮐﻤﯿﺎب در ﻣﺴﯿﺮ ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﯿﺴﻢ ﺳﯿﺴﺘﺌﯿﻦﺑﺎﺷﻨﺪ, اﺧﺘﻼﻻت ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﯿﮑﯽ ﻫﻤﺎﻧﻨﺪ ﻧﻘﺼﻬﺎي ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﯿﮑﯽ آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪﻫﺎي دﯾﮕﺮ , ﮐﻪ ﻋﻤﺪﺗﺎ ﻧﺎدر ﻣﯽ
  :  ﻣﻬﻤﺘﺮﯾﻦ آﻧﻬﺎ ﻋﺒﺎرﺗﻨﺪ ازﺷﺪه اﺳﺖ ﮐﻪ دو ﻧﻤﻮﻧﻪ از 
  آﻣﯿﻨﻪ ﺑﻪ ﻫﻤﺮاه آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪﻫﺎي ﻟﯿﺰﯾﻦ , آرژﯾﻨﯿﻦ و اورﻧﯿﺘﯿﻦ.ﻧﺎﺷﯽ از ﻧﻘﺺ در ﺑﺎزﺟﺬب ﮐﻠﯿﻮي اﯾﻦ اﺳﯿﺪ:  ﻟﯿﺰﯾﻨﻮري(-)ﺳﯿﺴﺘﯿﻦ ﺳﯿﺴﺘﯿﻨﻮري -اﻟﻒ
ﻧﻮﻋﯽ ﻧﻘﺺ ﻧﺎدر ﻟﯿﺰوزوﻣﯽ ﮐﻪ در آن اﻧﺘﻘﺎل ﺳﯿﺴﺘﯿﻦ ﻣﺨﺘﻞ ﺷﺪه , ﺑﻨﺎﺑﺮاﯾﻦ ﺑﺼﻮرت ﺑﻠﻮرﻫﺎﯾﯽ در  :( ﺴﺘﯿﻦاي ﺳﯿ)ﺑﯿﻤﺎري ذﺧﯿﺮه ﺳﯿﺴﺘﯿﻨﻮز - ب
  ﮔﺮدد.ﮔﺮدد ﮐﻪ ﻣﻨﺠﺮ ﺑﻪ ﻣﺮگ در ﺟﻮاﻧﯽ ﻣﯽﺑﺎﻓﺘﻬﺎ رﺳﻮب ﻧﻤﻮده و از ﺟﻤﻠﻪ ﻣﻨﺠﺮ ﺑﻪ اﺧﺘﻼل در اﻋﻤﺎل ﮐﻠﯿﻮي ﻣﯽ
  
-آﻣﯿﻨﻪ ﺿﺮوري ﻣﺤﺴﻮب ﻣﯽآﻻﻧﯿﻦ ﯾﮏ اﺳﯿﺪﺑﺎﺷﺪ, ﺑﻨﺎﺑﺮاﯾﻦ ﻓﻨﯿﻞﺎﺑﻞ ﺑﺮﮔﺸﺖ ﻣﯽاﯾﻦ واﮐﻨﺶ ﻏﯿﺮﻗﺑﺎﺷﺪ. آﻻﻧﯿﻦ ﻣﯽﻓﻨﯿﻞ ﺑﺮﺣﺎﺻﻞ ﺗﺎﺛﯿﺮ   ( ﺗﯿﺮوزﯾﻦ:01)
  : ﺗﻮان ﻧﺸﺎن داد ﻣﯽزﯾﺮ  ﺻﻮرت آﻻﻧﯿﻦ و ﺗﯿﺮوزﯾﻦ را ﺑﻪﻓﻨﯿﻞ ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﯿﺴﻢﻣﺴﯿﺮ  ﮔﺮدد.
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
 ﺑﯿﻮﭘﺘﺮﯾﻦ ﻫﯿﺪرو ﺗﺘﺮاﻧﺰﯾﻤﻬﺎي و ﮐﻮآ  آﻻﻧﯿﻦ ﻫﯿﺪروﮐﺴﯿﻼزﻓﻨﯿﻞ ﮐﻤﭙﻠﮑﺲ آﻧﺰﯾﻤﯽ ﺷﻮد , ﺗﯿﺮوزﯾﻦ ﺑﻪ ﮐﻤﮏﻫﻤﺎﻧﮕﻮﻧﻪ ﮐﻪ در ﺷﮑﻞ ﺑﺎﻻ دﯾﺪه ﻣﯽ
  ﮔﺮدد : ﮔﺮدد و در اداﻣﻪ ﺗﯿﺮوزﯾﻦ ﺑﻪ ﺻﻮرت زﯾﺮ ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺰه ﻣﯽﺑﻪ ﺗﯿﺮوزﯾﻦ ﺗﺒﺪﯾﻞ ﻣﯽ  HPDANو  )4HB(
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۶
  
ﺪروﮐﺴﯽ ﻫﯿﺗﺘﺮا ﻫﯿﺪرو ﺑﯿﻮﭘﺘﺮﯾﻦ در ﻫﯿﺪروﮐﺴﯿﻼﺳﯿﻮن ﺗﯿﺮوزﯾﻦ ﺑﻪ و ﺑﺎ ﻫﻤﮑﺎري   آﻻﻧﯿﻦ ﻫﯿﺪروﮐﺴﯿﻼزﻓﻨﯿﻞﮐﻤﭙﻠﮑﺴﯽ ﻣﺸﺎﺑﻪ ﺑﺎ ﮐﻤﭙﻠﮑﺲ آﻧﺰﯾﻤﯽ 
  دﺧﺎﻟﺖ دارد. ﺗﺮﯾﭙﺘﻮﻓﺎنﻫﯿﺪروﮐﺴﯽ و  ﺗﯿﺮوزﯾﻦ )دوﭘﺎ(
ﭘﯿﺮوات , ﻓﻨﯿﻞ آن ﺑﻪ ﻓﻨﯿﻞ آﻻﻧﯿﻦ و ﺗﺒﺪﯾﻞ آﻻﻧﯿﻦ ﺑﻪ ﺗﯿﺮوزﯾﻦ , ﺑﺪﻟﯿﻞ ﮐﻤﺒﻮد آﻧﺰﯾﻢ ﯾﺎ ﮐﻮآﻧﺰﯾﻢ , ﺳﺒﺐ ﺗﺠﻤﻊ ﻓﻨﯿﻞﻫﯿﺪروﮐﺴﯿﻼﺳﯿﻮن ﻓﻨﯿﻞاﺧﺘﻼل در 
ﻻﮐﺘﺎت و ﻓﻨﯿﻞ اﺳﺘﯿﻞ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦ اﺳﺘﺎت , ﻓﻨﯿﻞ 
ﺷﻮد. اﯾﻦ اﺧﺘﻼل را و دﻓﻊ ادراري آﻧﻬﺎ ﻣﯽ
  ﮔﻮﯾﻨﺪ.  )UKP(ﮐﺘﻮﻧﻮريﻓﻨﯿﻞ
ﺗﯿﺮوزﯾﻦ ﻧﯿﺰ ﭼﻨﺪ  در ﻣﺴﯿﺮ ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺴﻢ
ﻧﻘﺺ آﻧﺰﯾﻤﯽ ﺷﻨﺎﺧﺘﻪ ﺷﺪه اﺳﺖ ﮐﻪ ﻣﻬﻤﺘﺮﯾﻦ 
ﻫﻤﻮژﻧﺘﯿﺰات اﮐﺴﯿﮋﻧﺎز آن ﻧﻘﺺ در آﻧﺰﯾﻢ 
ﺑﺎﺷﺪ ﮐﻪ ﻣﻨﺠﺮ ﺑﻪ ﻣﯽ اﮐﺴﯿﮋﻧﺎز()دي
  ﮔﺮدد. ﻣﯽ آﻟﮑﺎﭘﺘﻮﻧﻮري
  
  «اﺧﺘﻼﻻت ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺴﻢ ﺗﯿﺮوزﯾﻦ  »
  ﺑﯿﻤﺎري  ﻲﯾﻤآﻧﺰﻧﻮع اﺧﺘﻼل   
  )ﺗﯿﺮوزﯾﻨﻮز( Iﺗﯿﺮوزﯾﻨﻤﯽ ﻧﻮع  ﻓﻮﻣﺎرﯾﻞ اﺳﺘﻮاﺳﺘﺎت ﻫﯿﺪروﻻز  5
  ﻫﺎﻧﻬﺎرت( -)ﺳﻨﺪرم رﯾﭽﻨﺮ IIﺗﯿﺮوزﯾﻨﻤﯽ ﻧﻮع  آﻣﯿﻨﺎزﺗﯿﺮوزﯾﻦ ﺗﺮاﻧﺲ  1
  ﯾﺎ ﺗﯿﺮوزﯾﻨﻤﯽ ﻧﻮزادان  IIIﺗﯿﺮوزﯾﻨﻤﯽ ﻧﻮع  اﮐﺴﯿﮋﻧﺎزﭘﯿﺮووات ديﻓﻨﯿﻞﭘﺎراﻫﯿﺪروﮐﺴﯽ  2
  ﻮري ]ﻫﻤﺮاه ﺑﺎ ﺗﯿﺮﮔﯽ ادرار , ﺗﻐﯿﯿﺮ رﻧﮓ ﻏﻀﺮوف )آﮐﺮوﻧﻮز( و آرﺗﺮﯾﺖ[آﻟﮑﺎﭘﺘﻮﻧ  اﮐﺴﯿﮋﻧﺎز(ﺰات اﮐﺴﯿﮋﻧﺎز )ديﻫﻤﻮژﻧﺘﯿ  3
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  ﺳﺮﻧﻮﺷﺖ ﻋﺎﻣﻞ آﻣﯿﻦ ﺣﺎﺻﻞ از اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ :
ﺑﺪن ﺑﺨﺼﻮص ﺳﻠﻮﻟﻬﺎي ﻣﻐﺰي ﺳﻤﯽ اﺳﺖ. ﺑﻨﺎﺑﺮاﯾﻦ اﯾﻦ ﯾﻮﻧﻬﺎ ﺑﺎﯾﺪ ﺑﻪ ﺷﮑﻞ ﻏﯿﺮ ﺳﻤﯽ از ﺑﺎﻓﺘﻬﺎي  ﺑﺮاي ﺳﻠﻮﻟﻬﺎي HN(4+)ﻋﺎﻣﻞ آﻣﯿﻦ ﺑﻪ ﺷﮑﻞ ﯾﻮن آﻣﻮﻧﯿﻮم
-و ﮐﻠﯿﻪ  اﻧﺘﻘﺎل ﯾﺎﻓﺘﻪ ﺗﺎ از ﺑﺪن دﻓﻊ ﮔﺮدد. ﭘﺲ ﺳﺮﻧﻮﺷﺖ آن ﺑﻪ ﻃﻮر ﺧﻼﺻﻪ ﺑﻪ ﺻﻮرﺗﻬﺎي زﯾﺮ ﻣﯽ )ﺑﺮاي ﺗﺸﮑﯿﻞ اوره( ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺰه ﮐﻨﻨﺪه اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ ﺑﻪ ﮐﺒﺪ
  ﺑﺎﺷﺪ:
 ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت دﻫﯿﺪروژﻧﺎز ﺗﺒﺪﯾﻞ ﺑﻪ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت ﺑﻪ وﺳﯿﻠﻪ آﻧﺰﯾﻢ o
 ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦ ﺳﻨﺘﺘﺎز ﺗﺒﺪﯾﻞ ﺑﻪ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦ ﺑﻪ وﺳﯿﻠﻪ آﻧﺰﯾﻢ o
 اورهﻪ ﺗﺒﺪﯾﻞ ﺑ o
ﮐﺘﻮاﺳﯿﺪ - αﮐﺘﻮﮔﻠﻮﺗﺎرات ﻣﻨﺘﻘﻞ ﺷﺪه ﺗﺎ ﺗﻮﻟﯿﺪ -αآﻣﯿﻨﺎﺳﯿﻮن ﺑﻪ در ﺑﺎﻓﺘﻬﺎي ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺰه ﮐﻨﻨﺪه , ﻋﺎﻣﻞ آﻣﯿﻦ اﮐﺜﺮ اﺳﯿﺪﻫﺎي آﻣﯿﻨﻪ ﻃﯽ واﮐﻨﺸﻬﺎي ﺗﺮاﻧﺲ
ﯿﻦ ﻋﺎﻣﻞ آﻣﯿﻦ از ﯾﻮن ﮔﺮدد )ﻣﺒﺎﺣﺚ ﺑﺎﻻ( و ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت ﺑﺎ درﯾﺎﻓﺖ دوﻣﮐﺘﻮاﺳﯿﺪ در ﻣﺴﯿﺮﻫﺎي اﺧﺘﺼﺎﺻﯽ ﮐﺎﺗﺎﺑﻮﻟﯿﺰه ﻣﯽ-αﻣﺮﺑﻮﻃﻪ و ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت ﻧﻤﺎﯾﺪ. اﺳﮑﻠﺖ 
آﻣﻮﻧﯿﻮم را ﺑﻪ ﺷﮑﻞ ﻏﯿﺮ ﺳﻤﯽ ﺑﻪ ﮐﺒﺪ ﺑﺮده و در آﻧﺠﺎ ﻃﯽ واﮐﻨﺸﻬﺎي دو ﯾﻮن  ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦﮐﻨﺪ. آﻣﻮﻧﯿﻮم ﻃﯽ واﮐﻨﺶ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦ ﺳﻨﺘﺘﺎز , ﺗﻮﻟﯿﺪ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦ ﻣﯽ
  ﮐﻨﺪ )ﺷﮑﻞ...( ﺗﺎ در ﺳﻨﺘﺰ اوره ﺷﺮﮐﺖ ﮐﻨﺪ. آﻧﻬﺎ را آزاد ﻣﯽ )HDG(ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت دﻫﯿﺪروژﻧﺎز-Lﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻨﺎز و 
- ﭼﺮﺧﻪ ﮔﻠﻮﮐﺰ. آﻻﻧﯿﻦ ﭘﯿﺮوات ﺣﺎﺻﻞ از ﮔﻠﯿﮑﻮﻟﯿﺰ را ﺑﻪ ﮐﺒﺪ ﺑﺮده )ﻧﻘﺶ ﻣﺸﺎﺑﻬﯽ در اﻧﺘﻘﺎل ﯾﻮن آﻣﻮﻧﯿﻮم از ﻋﻀﻼت ﺑﻪ ﮐﺒﺪ دارد آﻻﻧﯿﻦ :1ﻧﮑﺘﻪ] 
  .  [( ﺗﺎ در ﺳﻨﺘﺰ ﮔﻠﻮﮐﺰ ﺷﺮﮐﺖ ﻧﻤﺎﯾﺪآﻻﻧﯿﻦ
  .[ ﻫﺴﺘﻨﺪ ﻣﻨﺎﺑﻊ دﯾﮕﺮ ﺗﺎﻣﯿﻦ ﯾﻮن آﻣﻮﻧﯿﻮم ﺑﺮاي ﺳﻨﺘﺰ اوره آﺳﭙﺎراژﯾﻨﺎزو  آﻣﯿﻨﻮاﺳﯿﺪاﮐﺴﯿﺪاز-Lواﮐﻨﺸﻬﺎي  :2ﻧﮑﺘﻪ]
  
  
  ﭼﺮﺧﻪ اوره                                                                   
  
  ﮔﯿﺮد. اﻧﺠﺎم ﻣﯽ( ﺳﯿﺘﻮزوﻟﯽو  ﻣﯿﺘﻮﮐﻨﺪرﯾﺎﯾﯽ)در دو ﺑﺨﺶ  ﮐﺒﺪﺳﻨﺘﺰ اوره در ﻃﯽ ﭘﻨﺞ واﮐﻨﺶ آﻧﺰﯾﻤﯽ در 
, ﺗﻮﻟﯿﺪ ﮐﺎرﺑﺎﻣﯿﻞ ( Piو ﯾﮏ  PDAﺳﺎزي دو ﻣﻠﮑﻮل )آزاد PTAو ﻣﺼﺮف دو ﻣﻠﮑﻮل  OC2ﺑﻪ دﻧﺒﺎل ﺗﺮﮐﯿﺐ ﯾﮏ ﯾﻮن آﻣﻮﻧﯿﻮم ﺑﺎ ﯾﮏ ﻣﻮﻟﮑﻮل  .I
ﺷﻮد. آﻧﺰﯾﻤﯽ ﮐﻪ اﯾﻦ ﻓﺴﻔﺎت ﻣﯽ
ﻧﻤﺎﯾﺪ , ﻋﻤﻞ را ﮐﺎﺗﺎﻟﯿﺰ ﻣﯽ
  Iﮐﺎرﺑﺎﻣﯿﻞ ﻓﺴﻔﺎت ﺳﻨﺘﺘﺎز
 ﺷﻮد.ﻧﺎﻣﯿﺪه ﻣﯽ )I-SPC(
در ﻣﺮﺣﻠﻪ دوم اﻧﺘﻘﺎل ﮐﺎرﺑﺎﻣﯿﻞ ﺑﺮ  .II
اورﻧﯿﺘﯿﻦ روي اورﻧﯿﺘﯿﻦ ﺗﻮﺳﻂ 
ﻣﻨﺠﺮ  )CTO(ﺗﺮاﻧﺲ ﮐﺎرﺑﺎﻣﯿﻼز 
 د.ﮔﺮدﺑﻪ ﺗﻮﻟﯿﺪ ﺳﯿﺘﺮوﻟﯿﻦ ﻣﯽ
در ﻣﺮﺣﻠﻪ ﺳﻮم , اﺗﺼﺎل آﺳﭙﺎرﺗﺎت ﺑﻪ  .III
ﺳﯿﺘﺮوﻟﯿﻦ و ﺗﻮﻟﯿﺪ آرژﯾﻨﻮﺳﻮﮐﺴﯿﻨﺎت 
 آرژﯾﻨﻮﺳﻮﮐﺴﯿﻨﺎت ﺳﻨﺘﺘﺎزﺗﻮﺳﻂ 
ﮔﯿﺮد ﮐﻪ ﻧﯿﺎز ﺑﻪ ﻫﯿﺪروﻟﯿﺰ ﺻﻮرت ﻣﯽ
دارد  PMAﺑﻪ  PTAﯾﮏ ﻣﻠﮑﻮل 
 )ﻣﺼﺮف دو ﭘﯿﻮﻧﺪ ﭘﺮاﻧﺮژي(. 
ﻣﺮﺣﻠﻪ ﭼﻬﺎرم , ﺟﺪاﺳﺎزي اﺳﮑﻠﺖ  .VI
 ﻓﻮﻣﺎراتﮐﺮﺑﻨﯽ آﺳﭙﺎرﺗﺎت ﺑﻪ ﺷﮑﻞ 
ﺗﻮﺳﻂ از آرژﯾﻨﻮﺳﻮﮐﺴﯿﻨﺎت  
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 ﻧﻤﺎﯾﺪ. ﺻﻮرت ﮔﺮﻓﺘﻪ و ﺗﻮﻟﯿﺪ آرژﯾﻨﯿﻦ ﻣﯽ آرژﯾﻨﻮﺳﻮﮐﺴﯿﻨﺎز
 ﮔﺮدد.ﮔﯿﺮد و ﺑﻨﺎﺑﺮاﯾﻦ ﻣﺠﺪدا اورﻧﯿﺘﯿﻦ ﺗﺸﮑﯿﻞ ﻣﯽاﻧﺠﺎم ﻣﯽ آرژﯾﻨﺎزﻣﺮﺣﻠﻪ ﭘﻨﺠﻢ , ﺟﺪاﺳﺎزي اوره از آرژﯾﻨﯿﻦ ﺗﻮﺳﻂ  .V
  
  ﺗﻮﺟﻪ ﻧﻤﻮد: ﭼﻨﺪ ﻧﮑﺘﻪدر اﯾﻦ ﻣﺴﯿﺮ ﺑﺎﯾﺪ ﺑﻪ 
 ﮔﺮدد(.ﺗﻮﻟﯿﺪ ﻣﯽ 5ﻣﺠﺪدا در واﮐﻨﺶ  2ﺼﺮﻓﯽ در واﮐﻨﺶ ﻧﻤﺎﯾﻨﺪ )اورﻧﯿﺘﯿﻦ ﻣاﯾﺠﺎد ﯾﮏ ﭼﺮﺧﻪ ﻣﯽ 5ﺗﺎ  2ﻫﺎي واﮐﻨﺶ .a
ﺑﺮاي ﺷﺮوع ﻣﺠﺪد  5ﭘﺬﯾﺮد. ﺑﻨﺎﺑﺮاﯾﻦ اورﻧﯿﺘﯿﻦ ﺗﻮﻟﯿﺪي در واﮐﻨﺶ در ﺳﯿﺘﻮزول اﻧﺠﺎم ﻣﯽ 5و  4,  3در ﻣﯿﺘﻮﮐﻨﺪري و واﮐﻨﺸﻬﺎي  2و  1واﮐﻨﺸﻬﺎي  .b
 ﮔﺮدد. ﺑﻪ ﺳﯿﺘﻮزول ﺑﺮ ﻣﯽ 2و ﺳﯿﺘﺮوﻟﯿﻦ ﺣﺎﺻﻞ از واﮐﻨﺶ ﭼﺮﺧﻪ ﺑﻪ داﺧﻞ ﻣﯿﺘﻮﮐﻨﺪري رﻓﺘﻪ 
ﺑﻮده و  (Iﮐﺎرﺑﺎﻣﯿﻞ ﻓﺴﻔﺎت ﺳﻨﺘﺘﺎزآﻧﺰﯾﻢ ﻣﺮﺣﻠﻪ اول )ﮐﻨﻨﺪه ﮔﯿﺮد ﮐﻪ ﯾﮏ ﺗﺮﮐﯿﺐ ﻓﻌﺎلاﻧﺠﺎم ﻣﯽ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎتاﺳﺘﯿﻞ-Nاﯾﻦ ﻣﺴﯿﺮ ﺗﻮﺳﻂ ﻨﻈﯿﻢ ﺗ .c
 ﮔﺮدد. اﯾﺠﺎد ﻣﯽ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎتو  Aﮐﻮاﺳﺘﯿﻞاز واﮐﻨﺶ ﺑﯿﻦ  ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت ﺳﻨﺘﺎز واﺳﺘﯿﻞ-Nﺗﻮﺳﻂ آﻧﺰﯾﻢ 
ﺮوﻟﯿﻦ , آرژﯾﻨﻮﺳﻮﮐﺴﯿﻨﺎت , آرژﯾﻨﯿﻦ و آﺳﭙﺎرﺗﺎت ﻧﻘﺶ دارد  و ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎت ﻧﯿﺰ ﺑﺼﻮرت ﻏﯿﺮ اورﻧﯿﺘﯿﻦ , ﺳﯿﺘاﺳﯿﺪآﻣﯿﻨﻪ  ﭘﻨﺞاﯾﻦ ﻣﺴﯿﺮ ﺑﻨﺎﺑﺮاﯾﻦ در  .d
 ﻧﻤﺎﯾﺪ.در اﯾﻦ ﻣﺴﯿﺮ اﯾﻔﺎي ﻧﻘﺶ ﻣﯽ (ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﺎتاﺳﺘﯿﻞ-Nﻣﺴﺘﻘﯿﻢ )ﺑﺎ ﺗﺒﺪﯾﻞ ﺷﺪن ﺑﻪ 
ﻓﻮﻣﺎرات ﺑﺎﺷﺪ. آﻣﯿﻦ دوم ﻣﯽﮐﻨﻨﺪه ﻋﺎﻣﻞ و آﺳﭙﺎرﺗﺎت ﺗﺎﻣﯿﻦﻗﺮار داده ﺷﺪه  1ﯾﮑﯽ از دو ﻋﺎﻣﻞ آﻣﯿﻦ اوره ﺑﻪ ﺷﮑﻞ ﯾﻮن آﻣﻮﻧﯿﻢ در اﺧﺘﯿﺎر واﮐﻨﺶ  .e
ﺗﻮاﻧﺪ ﺗﺤﺖ ﮔﺮدد. اﮔﺰاﻟﻮاﺳﺘﺎت ﻫﻢ ﻣﯽآن ﻣﻨﺠﺮ ﺑﻪ ﺗﻮﻟﯿﺪ اﮔﺰاﻟﻮاﺳﺘﺎت ﻣﯽﺣﺎﺻﻞ از آن ﺑﺎ ﻫﯿﺪراﺗﺎﺳﯿﻮن ﺗﺒﺪﯾﻞ ﺑﻪ ﻣﺎﻻت و ﺳﭙﺲ دﻫﯿﺪروژﻧﺎﺳﯿﻮن 
 و ﺑﺎ ﮔﺮﻓﺘﻦ ﻋﺎﻣﻞ آﻣﯿﻦ, ﻣﺠﺪدا ﺗﻮﻟﯿﺪ آﺳﭙﺎرﺗﺎت ﮐﻨﺪ.  )TSA(آﻣﯿﻨﻮﺗﺮاﻧﺴﻔﺮازﺗﺎﺛﯿﺮ آﻧﺰﯾﻢ آﺳﭙﺎﺗﺎت
  ﺷﻮد.ﻠﮑﻮل اوره ﭼﻬﺎر ﭘﯿﻮﻧﺪ ﭘﺮاﻧﺮژي ﻣﺼﺮف ﻣﯽﺑﺮاي ﺳﻨﺘﺰ ﻫﺮ ﻣ .f
  اﺧﺘﻼﻻت ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﯿﮏ ﭼﺮﺧﻪ اوره :
ﻧﻤﺎﯾﺪ زﯾﺮا اﯾﺠﺎد ﻣﺴﻤﻮﻣﯿﺖ ﺷﺪﯾﺪﺗﺮ ﻣﯽ 2و  1ﮔﺮدد , وﻟﯽ وﻗﻔﻪ ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﯿﮏ در واﮐﻨﺸﻬﺎي ﮐﻠﯿﻪ اﺧﺘﻼﻻت ﭼﺮﺧﻪ اوره , ﻣﻮﺟﺐ ﻣﺴﻤﻮﻣﯿﺖ ﺑﺎ آﻣﻮﻧﯿﺎك ﻣﯽ
ﻫﺎي ﺑﺎﻟﯿﻨﯽ ﻣﺸﺘﺮك ﻋﺒﺎرﺗﻨﺪ از: اﺳﺘﻔﺮاغ , اﻣﺘﻨﺎع از . ﻧﺸﺎﻧﻪآﻣﻮﻧﯿﺎك ﺑﻪ ﮐﺮﺑﻦ ﺻﻮرت ﮔﺮﻓﺘﻪ اﺳﺖاﮔﺮ ﺳﯿﺘﺮوﻟﯿﻦ ﺳﺎﺧﺘﻪ ﺷﻮد , درﺟﺎﺗﯽ از اﺗﺼﺎﻻت ﮐﻮواﻻﻧﺴﯽ 
ﭘﺮوﺗﺌﯿﻦ ﺑﺎﻋﺚ ﺟﻠﻮﮔﯿﺮي از . اﺳﺘﻔﺎده از رژﯾﻢ ﻏﺬاﯾﯽ ﮐﻢﻣﺎﻧﺪﮔﯽ ذﻫﻨﯽآﻟﻮدﮔﯽ و ﻋﻘﺐﭘﺬﯾﺮي , ﺧﻮابﻏﺬاﻫﺎي ﭘﺮﭘﺮوﺗﺌﯿﻦ , آﺗﺎﮐﺴﯽ ﻣﺘﻨﺎوب , ﺗﺤﺮﯾﮏ
ﺗﺠﻮﯾﺰ ﺑﻨﺰوات و ﮐﻪ آﻣﻮﻧﯿﺎك ﺧﻮن ﺑﻄﻮر ﻧﺎﮔﻬﺎﻧﯽ ﺑﺎﻻ ﻧﺮود. ﮔﺮدد ﻫﺎي زﯾﺎد و ﺑﻪ ﻣﻘﺪار ﮐﻢ ﺑﺎﻋﺚ ﻣﯽﮔﺮدد. ﻣﺼﺮف ﻏﺬا در وﻋﺪهآﺳﯿﺐ وﺳﯿﻊ ﻣﻐﺰي ﻣﯽ
ﮔﺮدﻧﺪ. ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦ ﻣﯽاﺳﺘﯿﻞﮔﻠﯿﺴﯿﻦ )ﻫﯿﭙﻮرات( و ﻓﻨﯿﻞﺗﻮاﻧﺪ ﻣﻔﯿﺪ ﺑﺎﺷﺪ ﮐﻪ ﺑﻪ ﺗﺮﺗﯿﺐ ﺳﺒﺐ دﻓﻊ ﻋﺎﻣﻞ آﻣﯿﻦ ﺑﻪ ﺷﮑﻞ ﺑﻨﺰوﺋﯿﻞﻓﻨﯿﻞ اﺳﺘﺎت در ﺗﻤﺎﻣﯽ ﻣﻮارد ﻣﯽ
   ﻣﻔﯿﺪ ﺑﺎﺷﺪ. و آرژﯾﻨﻮﺳﻮﮐﺴﯿﻨﯿﮏ اﺳﯿﺪوري ﻣﻮارد ﺳﯿﺘﺮوﻟﯿﻨﻤﯽﺗﻮاﻧﺪ در ﺗﺠﻮﯾﺰ آرژﯾﻨﯿﻦ ﻣﯽ
   «اﺧﺘﻼﻻت ارﺛﯽ آﻧﺰﯾﻤﯽ ﺳﻨﺘﺰ اوره »
  ﺗﻐﯿﯿﺮات ﺑﯿﻮﺷﯿﻤﯿﺎﯾﯽ  ﻧﻘﺺ آﻧﺰﯾﻤﯽ  ﻧﺎم اﺧﺘﻼل
  اﻓﺰاﯾﺶ آﻣﻮﻧﯿﺎك در ﺧﻮن  )I-SPC(  Iﮐﺎرﺑﺎﻣﯿﻞ ﻓﺴﻔﺎت ﺳﻨﺘﺘﺎز   Iﻫﯿﭙﺮآﻣﻮﻧﻤﯽ ﻧﻮع
   در ﺧﻮن و ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﯿﻦ ﯾﺶ آﻣﻮﻧﯿﺎكاﻓﺰا  )CTO(اورﻧﯿﺘﯿﻦ ﺗﺮاﻧﺲ ﮐﺎرﺑﺎﻣﯿﻼز   IIﻫﯿﭙﺮآﻣﻮﻧﻤﯽ ﻧﻮع
  اﻓﺰاﯾﺶ ﺳﯿﺘﺮوﻟﯿﻦ در ﺧﻮن  آرژﯾﻨﻮﺳﻮﮐﺴﯿﻨﺎت ﺳﻨﺘﺘﺎز  ﺳﯿﺘﺮوﻟﯿﻨﻤﯽ
  , اﯾﺠﺎد ﻣﻮﻫﺎي ﺷﮑﻨﻨﺪه و ﭼﻨﺪﺷﺎﺧﻪ آرژﯾﻨﻮﺳﻮﮐﺴﯿﻨﺎتاﻓﺰاﯾﺶ دﻓﻊ ادراري   آرژﯾﻨﻮﺳﻮﮐﺴﯿﻨﺎز  آرژﯾﻨﻮﺳﻮﮐﺴﯿﻨﯿﮏ اﺳﯿﺪوري
  اﻓﺰاﯾﺶ دﻓﻊ ادراري آرژﯾﻨﯿﻦ, ﻟﯿﺰﯾﻦ و ﺳﯿﺴﺘﺌﯿﻦ  آرژﯾﻨﺎز  ﻫﯿﭙﺮآرژﯾﻨﯿﻨﻤﯽ
  
  
  
  
  
  
